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Streszczenie
Rozwój ultrasonografii, ze szczególnym uwzglêdnieniem technik dopplerowskich, obrazowa-
nia trójwymiarowego oraz wprowadzenie rezonansu magnetycznego przyczyni³y siê do znacz-
nego postêpu w prenatalnej diagnostyce wad rozwojowych. Umo¿liwia to ustalenie dok³ad-
nego rozpoznania, a tak¿e pozwala na wykluczenie ewentualnej obecnoœci innych dodatkowych
wad, mog¹cych zmieniaæ rokowanie dla p³odu. W pracy przedstawiono postêpowanie w ci¹¿y
i porodzie w wybranych przypadkach rozpoznanych anomalii rozwojowych z uwzglêdnieniem
rozwoju terapii wewn¹trzmacicznej.
S³owa kluczowe: ci¹¿a, wada p³odu, postêpowanie po³o¿nicze, wewn¹trzmaciczna terapia p³odu

Summary
Development of ultrasound techniques like Doppler and 3D imaging as well as MRI resulted
in considerable progress in prenatal diagnostic of congenital malformation.
It makes possible to establish precise diagnosis and enable us to exclude the possible presence
of additional anomalies which could change fetal and neonate outcome.
It is our aim to present obstetric management in specific cases of congenital anomalies ac-
cording to new fetal intrauterine therapy options.
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WSTĘP
Definicja wrodzonej wady rozwojowej jest bardzo
szeroka i obejmuje wszelkie zewnêtrzne lub wewnêtrzne
morfologiczne anomalie, powsta³e podczas rozwoju we-
wn¹trzmacicznego p³odu. Termin ten jest stosowany
niezale¿nie od etiologii wady, patogenezy, czasu po-
wstania i ustalenia rozpoznania [1].

Baza danych EUROCAT (European Surveillance of
Congenital Anomalies) otrzymuje rocznie dane dotycz¹-
ce oko³o pó³tora miliona porodów, które odby³y siê
w 22 krajach europejskich. Na podstawie posiadanych
informacji ustalono, ¿e czêstoœæ wystêpowania du¿ych
wad wrodzonych wynosi³a w latach 2003-2007 blisko
24 na 1000 urodzeñ. 80% ci¹¿ z rozpoznanymi anoma-
liami rozwojowymi u p³odów zosta³o zakoñczonych
urodzeniem ¿ywego noworodka. W 2% dosz³o do
wewn¹trzmacicznego obumarcia p³odu z wad¹ rozwo-
jow¹ a w 17,6% po rozpoznaniu anomalii rodzice
podjêli decyzjê o terminacji ci¹¿y [2].

Rozwój ultrasonografii, ze szczególnym uwzglêd-
nieniem technik dopplerowskich, obrazowania w 3D
i 4D oraz wprowadzenie rezonansu magnetycznego,
jako kolejnej nieinwazyjnej metody obrazowania przy-
czyni³y siê do znacznego postêpu w prenatalnej diagno-
styce wad rozwojowych. Otrzymywanie coraz bardziej
precyzyjnych informacji dotycz¹cych anomalii umo¿-
liwia ustalenie dok³adnego rozpoznania, a tak¿e pozwala
na wykluczenie ewentualnej obecnoœci innych dodatko-
wych wad, mog¹cych zmieniaæ rokowanie dla p³odu [3].

W pracy przedstawiono postêpowanie w ci¹¿y i po-
rodzie w wybranych przypadkach rozpoznanych anoma-
lii rozwojowych z uwzglêdnieniem nowych mo¿liwo-
œci diagnostycznych i rozwoju terapii wewn¹trzmacicz-
nej.

WADY WRODZONE PŁODU
Myelomeningocoele (MMC) lub otwarty rozszczep
krêgos³upa to wada wrodzona oœrodkowego uk³adu
nerwowego, wystêpuj¹ca z czêstoœci¹ 1: 2000 ¿ywych
urodzeñ. Na skutek nieprawid³owego wykszta³cenia
czêœci krêgów dochodzi do przedostania siê opon rdze-
niowych i rdzenia krêgowego poza kana³ kostny [4].
Jest ona zwi¹zana z wysok¹ œmiertelnoœci¹. Pomimo
zastosowanego leczenia 14% spoœród wszystkich nowo-
rodków urodzonych z rozszczepem krêgos³upa nie
prze¿ywa 5 roku ¿ycia. Wœród tych dzieci, u których
wtórnie do malformacji Arnolda-Chiariego pojawiaj¹
siê objawy dysfunkcji pnia mózgu œmiertelnoœæ siêga
35% [5]. W grupie dzieci, które prze¿yj¹, bêdziemy
obserwowaæ znacz¹ce upoœledzenie jakoœci ¿ycia; ró¿-
nego stopnia upoœledzenie umys³owe, zaburzenia funk-
cji jelit, pêcherza moczowego, czy mo¿liwoœci porusza-
nia siê.

Wœród opinii dotycz¹cych patogenezy uszkodzenia
rdzenia krêgowego w przebiegu MMC dominuje aktu-
alnie hipoteza 2 uderzeñ („two-hit hypothesis”). Pier-
wotnie pomimo istniej¹cej wady anatomicznej krêgo-

INTRODUCTION
A definition of congenital defect is very broad and
covers any external or internal morphological abnorma-
lities which developed during intrauterine foetal deve-
lopment. This term is used regardless of the etiology
and pathogenesis of defect, time of emergence and
diagnosis [1].

EUROCAT database (European Surveillance of
Congenital Anomalies) annually receives data on abo-
ut half a million of births in 22 European countries.
Based on available information it was established that
the incidence of major congenital defects in 2003-2007
amounted to nearly 24 per 1000 births. 80% of pregnan-
cies diagnosed with foetal defects ended with live bir-
ths. In 2% intrauterine death of a foetus with conge-
nital defect occurred, and in 17.6% parents decided to
terminate pregnancy after the diagnosis of a defect [2].

The development of ultrasound, with particular
emphasis on Doppler techniques, imaging in 3D and 4D
and the introduction of magnetic resonance imaging as
another non-invasive imaging method contributed to
significant progress in prenatal diagnosis of congenital
defects. Obtaining increasingly precise information on
anomalies allows to determine the exact diagnosis and
to exclude the possible presence of other defects which
may change prognosis for the foetus [3].

The paper presents the manner of proceeding in
pregnancy and childbirth in selected cases of diagno-
sed developmental anomalies, taking into account new
diagnostic possibilities and development of intrauteri-
ne therapy.

FOETAL CONGENITAL DEFECTS
Myelomeningocoele (MMC) or open spina bifida is
a congenital defect of central nervous system, occurring
at a frequency of 1: 2000 live births. As a result of
improper formation of a part of vertebras, spinal me-
ninx and spinal cord moves outside the bone canal [4].
It is associated with high mortality. In spite of admi-
nistered treatment, 14% of all infants born with spina
bifida do not survive 5 years. Among these children, in
whom symptoms of dysfunction of brain stem death
appear as secondary to Arnold-Chiari malformation,
mortality rate reaches 35% [5]. In the group of children
who survive, we observe a significant impairment of
quality of life; varying degree of mental retardation,
dysfunction of the intestines and bladder, as well as
impaired mobility.

The two-hit hypothesis currently dominates among
the opinions concerning pathogenesis of spinal cord
injury in the course of MMC. Primarily, despite the
existing anatomical defect, the development of the
spinal cord remains normal. Only exposure to the
environment of the amniotic fluid, hydrodynamic pres-
sure, direct trauma or a combination of all these ele-
ments (so called „second strike”) is responsible for
damage to the spinal cord function [6-9]. Based on this
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s³upa rozwój rdzenia krêgowego pozostaje prawid³owy.
Dopiero ekspozycja na œrodowisko p³ynu owodniowe-
go, ciœnienie hydrodynamiczne, bezpoœrednie urazy lub
po³¹czenie wszystkich tych elementów (tzw. „drugie
uderzenie”) jest odpowiedzialne za uszkodzenie funk-
cji rdzenia krêgowego [6-9]. W oparciu o tê teoriê
powsta³ model chirurgicznego postêpowania operacyj-
nego in utero. Wiek ci¹¿owy pomiêdzy 19. a 25. tygo-
dniem jest uwa¿any za optymalny czas do wykonania
zabiegu operacyjnego [10]. Zabieg polega na naciêciu
œciany macicy, pokryciu ods³oniêtego rdzenia krêgowe-
go p³odu kolejno opon¹ tward¹, blaszkami miêsni
i powiêzi oraz skór¹ [4]. Postêpowanie po³o¿nicze po-
lega na w³¹czeniu leczenia tokolitycznego, zapobiega-
j¹cego wyst¹pieniu czynnoœci skurczowej miêœnia ma-
cicy, a po ukoñczeniu 24 tygodnia ci¹¿y zastosowania
sterydów celem przyspieszenia dojrza³oœci p³uc u p³o-
du. Po zakoñczeniu hospitalizacji zwi¹zanej z wykona-
nym zabiegiem wskazane jest ultrasonograficzne mo-
nitorowanie dobrostanu p³odu, szerokoœci komór bocz-
nych i zbiornika wielkiego. Zastosowanie szybkiego
p³odowego rezonansu magnetycznego umo¿liwia do-
k³adn¹ ocenê pooperacyjnego rozwoju rdzenia krêgo-
wego i mózgu [4]. W chwili obecnej brak jest rando-
mizowanych badañ porównuj¹cych stan dzieci z MMC
po porodach drogami natury i elektywnym ciêciu ce-
sarskim. Wa¿ne wnioski zosta³y jednak przedstawione
przez Luthy i wsp., którzy ocenili dzieci po 2 latach od
porodu. W grupie, w której ci¹¿a zosta³a zakoñczona
elektywnym ciêciem cesarskim przed odp³yniêciem
p³ynu owodniowego zdolnoœci motoryczne dzieci by³y
istotnie lepsze ni¿ w grupie, w której ciêcie cesarskie
wykonano po pêkniêciu b³on p³odowych [11]. Opiera-
j¹c siê na dotychczasowych doniesieniach rekomendo-
wanym sposobem zakoñczenia ci¹¿y powik³anej myelo-
meningocoele jest elektywne ciêcie cesarskie wykona-
ne po osi¹gniêciu przez p³ód dojrza³oœci oddechowej.

Zastosowana terapia in utero mo¿e mieæ znaczenie
dla odwrócenia procesu wg³obienia ty³omózgowia,
ograniczaj¹c w ten sposób koniecznoœæ za³o¿enia shuntu
u noworodka ze wzglêdu na istniej¹ce wodog³owie
[4,12,13]. W Stanach Zjednoczonych jest przeprowa-
dzane obecnie wielooœrodkowe randomizowane pro-
spektywne badanie kliniczne (Management of Myelo-
meningocoele Study), którego wyniki umo¿liwi¹ opty-
maln¹ ocenê stosowanego leczenia i zdecyduj¹ o ewen-
tualnym szerszym zastosowaniu opisywanej metody [4].

Wady pow³ok jamy brzusznej
Do grupy wrodzonych anomalii pow³ok jamy brzusz-
nej zaliczamy wytrzewienie oraz przepuklinê pêpowi-
now¹.

Wytrzewienie (z j. greckiego „gastroschisis“) to
wada pow³ok polegaj¹ca na przemieszczeniu niepokry-
tych workiem przepuklinowym jelit poza jamê
brzuszn¹. Jest wynikiem obecnoœci ubytku w pow³okach
jamy brzusznej, który znajduje siê zazwyczaj na pra-
wo od prawid³owo wykszta³conej pêpowiny. Pomimo

theory a model of surgical management in utero was
developed. Gestational age between the 19th and 25th
week is considered the optimal time to perform surge-
ry [10]. The treatment consists of incision of the ute-
rine wall, covering the exposed foetal spinal cord sub-
sequently with dura mater, muscles, fascia and skin [4].
The obstetrician procedure consists in tocolytic treat-
ment, preventing the occurrence of contractile function
of the uterus, and after completing 24 weeks of pregnan-
cy, use of steroids to accelerate attaining maturity by
foetal lungs. At the end of hospitalization due to
a surgery it is advisable to monitor the foetus, the width
of the lateral ventricles and cisterna magna, using ul-
trasound. The use of rapid foetal magnetic resonance
enables accurate assessment of post-operative develop-
ment of the spinal cord and brain [4]. Currently there
are no randomized trials comparing the status of chil-
dren with MMC after vaginal deliveries and elective
caesarean section. However, important conclusions were
presented by Lüthy et al who evaluated children 2 years
after birth. In the group in which pregnancy was ter-
minated by elective caesarean section before release
of the amniotic fluid, the children’s motor skills were
significantly better than in the group where caesarean
section was performed after the rupture of foetal mem-
branes [11]. Based on previous reports, the recommen-
ded manner of ending a pregnancy complicated by
myelomeningocoele is elective caesarean section per-
formed after the foetus has reached breathing matu-
rity.

Administered in utero therapy may be important for
reversal of the process of hindbrain herniation, thus
reducing the need for a shunt in a infant due to the
existing hydrocephalus [4,12,13]. A prospective multi-
center randomized clinical trial is currently carried out
in the United States (Management of Myelomeningo-
coele Study), the results of which will enable optimal
evaluation of treatment and decide on a possible wider
application of the method described [4].

Defects of abdominal cavity wall
The group of congenital anomalies of abdominal wall
includes gastroschisis and umbilical hernia.

 Gastroschisis (from Greek „gastroschisis”) is
a defect of abdominal wall consisting in repositioning
of the intestines uncovered by the hernial sac outside
the abdominal cavity. This results from the presence of
defective wall of the abdominal cavity, usually locate
to the right of the properly developed umbilical cord.
Despite many years of experimental and clinical studies
it has not been possible so far to explain embriopatho-
genesis of gastroschisis [14,15]. Currently there are
three embryological theories concerning formation of
the defect.



71Prowadzenie ci¹¿y i porodu u p³odów z wybranymi wadami wrodzonymi w aspekcie terapii wewn¹trzmacicznej

GinPolMedProject 2 (20) 2011

wieloletnich badañ doœwiadczalnych i klinicznych nie
uda³o siê do tej pory wyjaœniæ embriopatogenezê wro-
dzonego wytrzewienia [14,15]. Aktualnie istniej¹ trzy
teorie embriologiczne dotycz¹ce powstawania wady.

Pierwsza – teoria naczyniowa, zak³ada, ¿e ubytek
w pow³okach powstaje blisko podstawy szypu³y
brzusznej, w miejscu nieprawid³owo unaczynionej
somatopleury. Przyjmuje siê, ¿e za taki stan rzeczy
odpowiedzialna jest przedwczesna regresja jednej
z dwóch têtnic pêpkowo-krezkowych lub przedwcze-
sna inwolucja prawej ¿y³y pêpkowej.
Druga – teoria zaburzeñ migracji mezodermy, suge-
ruje, ¿e ubytek w pow³okach powstaje na skutek
nieprawid³owego ró¿nicowania somatopleury ubogiej
w embrionaln¹ mezenchymê.
Trzecia – teoria pêkniêcia przepukliny sznura pêpo-
winowego, zak³ada, ¿e ubytek w pow³okach jest
skutkiem uszkodzenia podstawy worka przepukliny
sznura pêpowinowego z powodu np. uwiêŸniêcia jelit
we wrotach fizjologicznej przepukliny w czasie roz-
woju embrionalnego.

Ta ostatnia teoria w œwietle aktualnych obserwacji
wydaje siê byæ jednak najmniej wiarygodna. Badania
poronionych p³odów ludzich wykazuj¹, ¿e oko³opêpko-
wy ubytek przedniej œciany jamy brzusznej pojawia siê
we wczesnej fazie rozwoju embrionalnego, a wiêc
w okresie pomiêdzy 4 i 8 tygodniem ci¹¿y[16]. Wg ró¿-
nych Ÿróde³ wada ta wystêpuje z czêstoœci¹ od 1 do
4 przypadków na dziesiêæ tysiêcy ¿ywych urodzeñ. Czê-
stoœæ wystêpowania jest taka sama u obu p³ci [4,16].
Jako czynniki, które sprzyjaj¹ powstawaniu wytrzewie-
nia wymienia siê m³ody wiek matek, stosowanie u¿y-
wek (picie alkoholu, palenie tytoniu, stosowanie sub-
stancji narkotycznych), przyjmowanie niektórych leków
np. aspiryny, ibuprofenu, pseudoefedryny oraz m³ody
wiek ciê¿arnej [15,17]. Wada nie dziedziczy siê gene-
tycznie, istniej¹ce doniesienia wskazuj¹ na rzadkie
wspó³wystêpowanie aberracji chomosomalnych (mniej
ni¿ 5% wszystkich przypadków). W piœmiennictwie
opisywane s¹ pojedyñcze przypadki rodzinnego wystê-
powania wytrzewienia [16]. W rozpoznaniu wady
u p³odu oraz w monitorowaniu dobrostanu p³odu pierw-
szoplanow¹ rolê odgrywaj¹ badania ultrasonograficzne.
Wg doniesieñ ró¿nych autorów wyodrêbniono grupê
najczêœciej ocenianych parametrów do których nale¿¹
gruboœæ œciany oraz szerokoœæ œwiat³a przemieszczo-
nych jelit, ich stopieñ ukrwienia, ewentualna obecnoœæ
poszerzonego ¿o³¹dka, objêtoœæ p³ynu owodniowego
i ocena œrednicy ubytku w pow³okach jamy brzusznej
p³odu. Ten ostatni parametr odgrywa istotne znaczenie
zw³aszcza w badaniach wykonanych w III trymestrze
ci¹¿y [16,18]. Zmniejszanie siê œrednicy ubytku obser-
wowane w kolejnych badaniach ultrasonograficznych
(szczególnie poni¿ej wartoœci 20mm), mo¿e oznaczaæ
narastanie ucisku na krezkê jelita, co prowadzi do
narastania przekrwienia biernego i obrzêku jelit.
W naszym oœrodku narastaj¹ca dynamika zmian tego

The first - vascular theory, it assumes that the loss
in the abdominal wall forms near the base of the ven-
tral stalk, at the site of improperly vascularised so-
matopleura. It is assumed that premature regression
of one of two umbilical mesenteric arteries or pre-
mature involution of the right umbilical vein is re-
sponsible for this situation.
The second - a theory of mesoderm migration disor-
ders, suggests that the loss in the abdominal wall is
formed due to improper differentiation of somato-
pleura poor in embryonic mesenchyme.
The third - a theory of rupture of hernia of the
umbilical cord, assumes that the loss in the abdomi-
nal wall is the result of damage to the base of the
bag of the umbilical cord hernia, e.g. due to intesti-
nes entrapment due in the gate of physiological
hernia during embryonic development.

The latter theory, however, seems to be the least relia-
ble in the light of current observations. Studies of
aborted human foetuses show that the periumbilical loss
of the anterior abdominal wall occurs early in embry-
onic development, in the period between 4 and 8 weeks
of gestation [16]. According to various sources, this
defect occurs in 1 to 4 cases per ten thousand live births.
The incidence is the same in both sexes [4.16]. Factors
that favour the formation of gastroschisis include:
young age of mothers, substance abuse (alcohol, smo-
king, use of narcotic substances), medications such as
aspirin, ibuprofen, pseudoephedrine and young age of
the pregnant woman [15,17]. The defect is not inheri-
ted genetically; the existing reports indicate a rare co-
occurrence of chromosomal aberrations (less than 5%
of all cases). The literature describes single cases of
familial gastroschisis [16]. Ultrasound examinations
play a prominent role in diagnosis of defects in the
foetus and foetal monitoring. According to reports by
various authors, a group of the most frequently evalu-
ated parameters was isolated, including the wall thick-
ness and width of the translocated intestines, the degree
of their blood supply, possible presence of a widened
stomach, amniotic fluid volume and assessment of the
diameter of the defect in the wall of the abdominal
cavity of the foetus. This last parameter plays an im-
portant role especially in examinations performed in the
third trimester of pregnancy [16.18]. Reduction in the
diameter of the defect observed in subsequent ultraso-
und exams (especially below 20 mm), may indicate
growing pressure on the intestine mesentery, which
leads to accumulation of passive congestion and oede-
ma of the intestines. In our centre the growing dyna-
mics of change in this parameter and the image of
gastroschised intestines is an indication for urgent ter-
mination of pregnancy by caesarean section [16].
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parametru oraz obrazu wytrzewionych jelit jest wska-
zaniem do zakoñczenia ci¹¿y drog¹ pilnego ciêcia
cesarskiego [16].

W badaniach klinicznych potwierdzono, ¿e decydu-
j¹cy wp³yw na stan wytrzewionych jelit ma objêtoœæ
i sk³ad p³ynu owodniowego. Zarówno zagêszczenie
sk³adników p³ynu owodniowego, jak i ciœnienie hydro-
statyczne mo¿e prowadziæ do powstawania patologicz-
nych zmian w œcianie jelit i pogorszenia ich perystal-
tyki [19,20]. Obecnie prowadzone s¹ prace oceniaj¹ce
znaczenie wykonywania amnioinfuzji wymiennych na
stan wytrzewionych jelit, czas trwania ci¹¿y, stan po-
urodzeniowy noworodka i kwalifikacjê do pourodzenio-
wego postêpowania chirurgicznego. Wstêpne wyniki
prowadzonych obserwacji s¹ rozbie¿ne, choæ wiêkszoœæ
wskazuje na pozytywne znaczenie takiego postêpowa-
nia terapeutycznego. Du¿e nadzieje s¹ zatem pok³ada-
ne w wynikach prowadzonych w Europie badañ rando-
mizowanych. Wydaje siê jednak, ¿e w przypadku
ma³owodzia, które czêsto towarzyszy wytrzewieniu,
wprowadzenie amnioinfuzji uzupe³niaj¹cych i wymien-
nych przynosi pozytywne efekty [20].

W przebiegu ci¹¿y powik³anej wytrzewieniem czê-
sto dochodzi do wewn¹trzmacicznego zahamowania
wzrostu, co przy wspó³istniej¹cym ma³owodziu mo¿e
prowadziæ do pogorszenia siê dobrostanu p³odu. Nale-
¿y zatem uwzglêdniæ, ¿e znaczny odsetek ci¹¿ jest
zakoñczony porodem przedwczesnym i koniecznym jest
zastosowanie sterydoterapii, jako postêpowania popra-
wiaj¹cego dojrza³oœæ p³uc p³odu i zmniejszaj¹cego
ryzyko zaburzeñ oddechowych u noworodka. Zastoso-
wanie leczenia tokolitycznego znajduje swoje uzasad-
nienie w przypadkach wyst¹pienia objawów zagro¿enia
porodem przedwczesnym, jednak¿e dopiero po wyklu-
czeniu jakichkolwiek objawów zwi¹zanych z rozpoczy-
naj¹c¹ siê infekcj¹ (np. zwi¹zan¹ ze stosowan¹ terapi¹
wewn¹trzmaciczn¹).

W dostêpnym piœmiennictwie spotyka siê niekiedy
pogl¹dy wskazuj¹ce na zalety wczeœniejszego zakoñcze-
nia ci¹¿y ze wzglêdu na unikniêcie d³u¿szego dra¿ni¹-
cego dzia³ania p³ynu owodniowego na wytrzewione
jelita [21]. Czêœæ autorów wskazuje jednak na brak
realnych korzyœci wynikaj¹cych z takiego postêpowa-
nia. Zwracaj¹ oni równie¿ uwagê na szereg potencjal-
nych zagro¿eñ wynikaj¹cych z przedwczesnego poro-
du [15,22].

Prowadzenie porodu drogami natury wywo³ywa³o
obawy dotycz¹ce potencjalnych uszkodzeñ wytrzewio-
nych jelit oraz ich kontaminacji flor¹ bakteryjn¹. Ba-
dania wielooœrodkowe wykaza³y jednak brak wy¿szo-
œci ciêcia cesarskiego przy braku jakichkolwiek dodat-
kowych wskazañ po³o¿niczych [23]. Wydaje siê zatem,
¿e to kwestie ustalenia koordynacji dzia³añ po³o¿ników,
neonatologów i chirurgów dzieciêcych s¹ dzisiaj g³ów-
nym, choæ nie do koñca uzasadnionym wskazaniem do
preferowania ciêcia cesarskiego, jako g³ównego sposobu
zakoñczenia ci¹¿y powik³anej gastroschisis.

Clinical studies confirmed that the volume and
composition of amniotic fluid has a decisive influence
on the condition of gastroschised intestines. Both con-
centration of the components of the amniotic fluid and
hydrostatic pressure can lead to pathological lesions in
the intestinal wall and impair their motility [19,20].
Studies are conducted currently, evaluating the influence
of exchange amnioinfusions on the condition of gastro-
schised intestines, the duration of pregnancy, the post-
natal condition of a infant and qualification for post-
natal surgical management. Preliminary results of the
observations are divergent, although the majority po-
ints to the positive role of such a therapeutic procedu-
re. Great hopes are therefore placed in the results of
ongoing randomized trials in Europe. However, it se-
ems that in the case of oligohydramnios, which often
accompanies gastroschisis, the introduction of comple-
mentary and exchange amnioinfusions leads to positi-
ve results [20].

In the course of pregnancy complicated by gastro-
schisis intrauterine growth inhibition often occurs,
which due to the coexisting oligohydramnios can lead
to deterioration of the condition of the foetus. It is
therefore considered that a significant proportion of
pregnancies are terminated by premature delivery, and
it is necessary to use steroid therapy to improve foetal
lung maturity and reduce the risk of respiratory distress
in the infant. Application tocolytic treatment is justi-
fied in cases of symptoms pointing to the danger of
preterm delivery, but only after the exclusion of any
symptoms associated with incipient infection (e.g. as-
sociated with intrauterine therapies).

The available literature sometimes presents views
pointing to the advantages of early termination of pre-
gnancy due to the avoidance of prolonged irritation of
the gastroschised intestines by the amniotic fluid [21].
Some authors point out, however, to the lack of real
benefits arising from such proceeding. They also point
to the number of potential risks of premature birth
[15.22].

Vaginal delivery caused concerns about potential
damage to the gastroschised intestines and their con-
tamination with bacterial flora. However, multicenter
studies have shown lack of superiority of caesarean
section in the absence of any additional obstetric in-
dications [23]. Therefore, it appears that the issue of
determining coordination of the actions taken by ob-
stetricians, neonatologists and paediatric surgeons are
today the main, though not entirely justified, indica-
tion for a preference for caesarean section, as the main
way of termination of pregnancy complicated by ga-
stroschisis.
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Wybór postêpowania chirurgicznego jest uzale¿nio-
ny od wielu okolicznoœci i nadal budzi szereg kontro-
wersji. Podstawowym celem jest odprowadzenie wy-
trzewionych jelit do jamy brzusznej. Przedmiotem
dyskusji pozostaje czas wykonania zabiegu oraz tech-
nika wykorzystana do zamkniêcia pow³ok. We wspó³-
pracy z Klinik¹ Chirurgii Dzieciêcej i Urologii ICZMP
wypracowano model postêpowania obejmuj¹cy odpro-
wadzenie wytrzewionych jelit u noworodka tu¿ po
urodzeniu, w warunkach sali operacyjnej Bloku Poro-
dowego. Nasze obserwacje wskazuj¹, ¿e œcis³a wspó³-
praca po³o¿ników i chirurgów dzieciêcych zaowocowa³a
w ostatnich latach znaczn¹ popraw¹ wyników leczenia
wrodzonego wytrzewienia u noworodków. Œmiertelnoœæ
noworodków z tym rozpoznaniem oscyluje wg danych
oœrodków europejskich z ostatnich lat pomiêdzy 10-
16%. Na podstawie materia³u Instytutu Centrum Zdro-
wia Matki Polki ogólny odsetek œmiertelnoœci dzieci
leczonych jednoetapowo wynosi³ 12,7% [15].

Przepuklina pêpowinowa (omphalocoele lub exom-
phalos) - polega na niezaroœniêciu pow³ok brzusznych
oraz powstaniu u przyczepu pêpowinowego przepukli-
ny pokrytej jedynie otrzewn¹. W obrêbie worka prze-
puklinowego stwierdzamy najczêœciej obecnoœæ jelit, ale
czasami równie¿ w¹troby, pêcherzyka ¿ó³ciowego
i ¿o³¹dka. Czêstoœæ wystêpowania tej wady wynosi oko-
³o 2 na 10000 ¿ywych urodzeñ. Przepuklina pêpowino-
wa mo¿e pozostawaæ wad¹ izolowan¹, ale nale¿y pa-
miêtaæ, ¿e w blisko 50% przypadków jest ona skoja-
rzona z aberracjami chromosomalnymi (najczêœciej
trisomi¹ 21 lub 18 chromosomu) lub (i) stanowi jedn¹
z kilku istniej¹cych anomalii [14,24].

Postêpowanie po³o¿nicze w ci¹¿y, w której rozpo-
znano omphalocoele musi uwzglêdniaæ oznaczenie
kariotypu p³odu. W przypadku rozpoznania aberracji
chromosomowej i wspó³wystêpowania innych wad
strukturalnych p³odu czêœæ rodziców opieraj¹c siê na
obowi¹zuj¹cych zapisach prawnych zwraca siê z proœb¹
o wczeœniejsze zakoñczenie ci¹¿y. Do powik³añ mog¹-
cych wyst¹piæ w przebiegu ci¹¿y z omphalocoele na-
le¿y zaliczyæ wyst¹pienie wielowodzia lub samoistne,
wewn¹trzmaciczne pêkniêcie worka przepuklinowego.
W pierwszym przypadku wraz ze wzrostem objêtoœci
p³ynu owodniowego obserwujemy narastaj¹ce zagro¿e-
nie porodem przedwczesnym. W zale¿noœci od warto-
œci wskaŸników MVP lub AFI oraz tempa ich wzrostu
mo¿e zaistnieæ koniecznoœæ wykonania odbarczenia lub
seryjnych obarczeñ. Postêpowanie farmakologiczne,
w przypadku braku istniej¹cych przeciwwskazañ, obej-
muje wdro¿enie leczenia tokolitycznego i podanie ste-
rydów przyspieszaj¹cych dojrza³oœæ oddechow¹ p³uc
p³odu. Rzadkie powik³anie, jakim jest samoistne pêk-
niêcie worka przepuklinowego, zmienia charakter wady,
która staje siê wytrzewieniem. W przypadku du¿ych
omphalocoele z w¹trob¹ obecn¹ poza jam¹ brzuszn¹,
stanu po wewn¹trzmacicznym pêkniêciu worka pêpo-
winowego, w ektopii serca lub wynicowania kloaki
zalecanym jest unikniêcie ryzyka uszkodzenia prze-

 The choice of surgical procedure depends on many
circumstances and continues to cause controversy. The
primary objective is to place the gastroschised intesti-
nes in the abdominal cavity. The time of the surgery and
the technique used to close the abdominal wall rema-
ins a contentious issue. In cooperation with the Clinic
of Paediatric Surgery and Urology, the Polish Mother
Memorial Hospital Research Institute developed
a model of proceeding covering placement of the ga-
stroschised intestines back in the neonate’s abdominal
cavity shortly after birth, in the operating theatre of the
delivery room. Our observations suggest that close
cooperation of obstetricians and children surgeons in
recent years has led to significant improvement in the
results of treatment of congenital gastroschisis in in-
fants. Infant mortality with this diagnosis fluctuates in
recent years according to data from European centres
between 10 - 16%. On the basis of the material from
the Polish Mother Memorial Hospital Research Insti-
tute, overall mortality rate of children who underwent
one stage treatment was 12.7% [15].

Umbilical Hernia (omphalocoele or exomphalos) -
consists in lack of closing of the abdominal wall and
the formation umbilical attachment of hernia covered
only by the peritoneum. The hernia sac usually inclu-
des intestines, but sometimes also the liver, gallblad-
der and stomach. The incidence of this defect is about
2 per 10,000 live births. Umbilical hernia can remain
an isolated defect, but one should keep in mind that in
nearly 50% of cases it is associated with chromosomal
aberrations (usually trisomy of 21 or 18 chromosome)
or (i) is one of several existing anomalies [14.24].

Obstetric proceedings in pregnancy with diagnosed
omphalocoele must take into account determination of
the foetal karyotype. In the case of diagnosis of chro-
mosome aberration and coexistence of other foetal
structural defects, some of parents request early termi-
nation of pregnancy, based on the existing legal provi-
sions. Complications that may occur in pregnancy with
omphalocoele include polyhydramnios, or spontaneous
intrauterine rupture of the hernia sac. In the first case
the increase in amniotic fluid volume is accompanied
by increasing threat of preterm delivery. Depending on
the values ??of MVP and AFI, and the pace of their
growth, it may be necessary to perform decompression
or serial decompressions. Pharmacological treatment, in
the absence of existing contraindications, involves the
implementation of tocolytic treatment and administra-
tion of steroids accelerating foetal lung maturity. Rare
complication, including a spontaneous rupture of the
hernia sac, changes the nature of the defect, which
becomes a gastroschisis. In the case of large omphalo-
coele cases with the liver present outside the abdomi-
nal cavity, state after intrauterine rupture of the umbi-
lical sac, ectopic heart or rectal eversion it is recom-
mended to avoid the risk of damage to the displaced
structures and end the pregnancy with caesarean sec-
tion [25]. In light of the current literature there are no
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mieszczonych struktur i zakoñczenie ci¹¿y ciêciem
cesarskim [25]. W œwietle dotychczasowego piœmien-
nictwa brak jest doniesieñ wskazuj¹cych na potencjal-
ne korzyœci wynikaj¹ce z wczeœniejszego ukoñczenia
ci¹¿y. Wnioski wynikaj¹ce z przeprowadzonych badañ
wskazuj¹ na poród drogami natury jako bezpieczniej-
szy dla matki w wiêkszoœci przypadków ci¹¿ powik³a-
nych wyst¹pieniem omphalocoele [25]. Wyj¹tkiem s¹
szczególne sytuacje, które zosta³y omówione powy¿ej.

Postêpowanie chirurgiczne jest zró¿nicowane w za-
le¿noœci od typu przepukliny pêpkowej. Czêœæ auto-
rów, jako g³ówne kryterium podnosi œrednicê worka
przepuklinowego („giant exomphalos” powy¿ej 6cm),
dla innych g³ównym kryterium jest zawartoœæ worka
przepuklinowego (obecnoœæ w¹troby lub przynajmniej
„wiêkszej czêœci jelit”). W przypadku „du¿ych przepu-
klin pêpkowych” spektrum proponowanego postêpowa-
nia chirurgicznego jest szerokie – od zabiegu jednoeta-
powego wykonanego tu¿ po porodzie po nieoperacyj-
ne leczenie zachowawcze. „Mniejsze przepukliny”
zdecydowanie czêœciej s¹ poddawane jednoetapowej
procedurze chirurgicznej [26-29]. W przypadku wystê-
powania izolowanych przepuklin, którym nie towa-
rzysz¹ inne anomalie, prze¿ywalnoœæ noworodków
waha siê w zale¿noœci od oœrodka pomiêdzy 75 a 95%
[24].

Przepuklina przeponowa (congenital diaphragmatic
hernia – CDH)
Jest to wada wrodzona o niejasnej etiologii. Jej czêstoœæ
wystêpowania wynosi wg piœmiennictwa od 2 do 4 przy-
padków na 10000 noworodków. Oko³o 84%wszystkich
przypadków to przepukliny lewostronne (LCDH), 13%
prawostronne (RCDH) i 2-3% przypadki obustronnej
anomalii [30-32]. Wada powstaje w okresie rozwoju
embrionalnego (tzw. „first hit”), co prowadzi do zabu-
rzeñ rozwoju p³uc na dalszych etapach ¿ycia p³odowe-
go (tzw. „second hit”) [33]. Oko³o 60% wszystkich
przypadków rozpoznañ to izolowane przepukliny prze-
ponowe, w 40% stwierdza siê obecnoœæ innych wad
strukturalnych (wœród których opisywane s¹ najczêœciej
wady serca, ale równie¿ nerek, OUN i uk³adu pokar-
mowego). Aberracje chromosomowe w przypadku izo-
lowanej CDH s¹ bardzo rzadkie, ale w przypadku roz-
poznania wspó³istniej¹cych innych nieprawid³owoœci
czêstoœæ ich wystêpowania znacz¹co roœnie. Z tego
powodu, jak równie¿ pod k¹tem kwalifikacji do ewen-
tualnych procedur wewn¹trzmacicznych nale¿y ozna-
czyæ kariotyp p³odu [34.

W przypadku podejrzenia lub wstêpnego rozpozna-
nia przypadku przepukliny przeponowej dalsza diagno-
styka i postêpowanie po³o¿nicze powinno byæ prowa-
dzone w trzeciorzêdowych oœrodkach referencyjnych.
W prenatalnej diagnostyce CDH szczególn¹ odgrywa
zastosowanie ultrasonografii i rezonansu magnetyczne-
go. Badanie ultrasonograficzne pozwala w wiêkszoœci
wypadków na ocenê narz¹dów przemieszczonych do
klatki piersiowej, tj obecnoœci jelit, ¿o³¹dka czy w¹tro-

reports indicating the potential benefits of early termi-
nation of pregnancy. Conclusions of the study indicate
that a vaginal birth is safer for the mother in most cases
of pregnancies complicated by omphalocoele [25].
Exceptions are specific situations that were discussed
above.

Surgical management varies depending on the type
of umbilical hernia. Some authors give as the main
criterion the diameter of the hernia sac („giant exom-
phalos” above 6 cm), for others the main criterion is
the content of the hernia sac (presence of liver or at least
„most of the intestines). In the case of „large umbilical
hernias” the spectrum of the proposed surgical proce-
dures is extensive - from one-stage surgery performed
shortly after birth to non-operative conservative treat-
ment. „Smaller hernias” are more frequently subjected
to a one-step surgical procedure [26-29]. In the case of
isolated hernias, not accompanied by other anomalies,
neonatal survival rate varies from site to site between
75 and 95% [24].

Diaphragmatic hernia (congenital diaphragmatic
hernia-CDH)
It is a congenital anomaly of unknown etiology. Its
prevalence is according to the literature from 2 to
4 cases per 10,000 newborns. Approximately 84% of
all cases are left-sided hernias (LCDH), 13% right-sided
(RCDH) and 2-3% of cases are bilateral abnormalities
[1930-1932]. The defect forms during embryonic deve-
lopment (so-called „first hit”), which leads to disturban-
ces in lung development in the later stages of foetal life
(so-called „second hit”) [33]. Approximately 60% of all
diagnoses are isolated diaphragmatic hernias; in 40%
the presence of other structural defects is found (among
which cardiac defects, but also defects of kidneys,
central nervous system and gastrointestinal tract are the
most frequently reported). Chromosome aberrations in
the case of isolated CDH are very rare, but in the case
of the diagnosis of other coexisting irregularities in the
diagnosis, their prevalence significantly increases. For
this reason, as well as in terms of qualification for any
intrauterine procedures, foetal karyotype should be
determined [34]

In the case of suspicion or initial diagnosis of dia-
phragmatic hernia, further diagnosis and obstetric pro-
ceeding should take place in tertiary reference centres.
In prenatal diagnosis of CDH a special role is play-
ed by the application of ultrasound and magnetic re-
sonance imaging. Ultrasound imaging enables in most
cases the assessment of organs displaced into the
chest, i.e., the presence of intestines, stomach or liver.
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by. Zastosowanie w diagnostyce znajduje zarówno
badanie dopplerowskie, jak i techniki obrazowania trój-
wymiarowego (3D/4D), a istotnym uzupe³nieniem dia-
gnostyki ultrasonograficznej jest p³odowy rezonans
magnetyczny (Fast MRI). Kluczowym zagadnieniem
w diagnostyce CDH jest predykcja wyst¹pienia letal-
nej hipoplazji p³uc. W chwili obecnej, jako dwa g³ów-
ne wskaŸniki przyjmuje siê wartoœæ indeksu LHR
(Lung-Head-Ratio) oraz okreœlenie, czy dosz³o do prze-
mieszczenia w¹troby do klatki piersiowej. Oba te
wskaŸniki maj¹ swoj¹ wartoœæ predykcyjn¹, ale ich
wzajemne po³¹czenie podwy¿sza j¹ w sposób istotny.
Dla przyk³adu p³ód z rozpoznanym przemieszczeniem
w¹troby do klatki piersiowej ma 50% szans na prze¿y-
cie. W przypadku wartoœci wskaŸnika –1,0<LHR<1,6
szanse te rosn¹ do 66%, a przy wartoœciach LHR>1,6
siêgaj¹ nawet 83% [35].Trwaj¹ nadal prace nad uzupe³-
nieniem w/w parametrów o pomiary objêtoœciowe p³uc,
które s¹ mo¿liwe do uzyskania w ultrasonograficznych
badaniach 3D i rezonansie magnetycznym. W przypad-
ku MRI istniej¹ doniesienia o próbach wykorzystania
oceny wskaŸnika lung/spinal fluid intensity ratio, jako
kolejnego elementu predykcji stopnia hipoplazji p³uc
[36]. P³odowa ocena serca i uk³adu kr¹¿enia umo¿liwia
ocenê proporcji komór serca i œrednicy têtnic p³ucnych.
Uwa¿a siê, ¿e im wiêksza ró¿nica pomiêdzy tymi po-
miarami, tym wiêksze ryzyko zgonu po porodzie
i zwiêkszone zapotrzebowanie na tlen u tych noworod-
ków, które prze¿ywaj¹ pierwsz¹ dobê po porodzie [37].
Dopplerowska ocena kr¹¿enia p³ucnego przep³ywu krwi
w przewodzie têtniczym wskazuje na wiêksze opory
naczyniowe w hipoplastycznych p³ucach. Znaczenie
badania jest jednak w chwili obecnej niewielkie ze
wzglêdu na szereg jego ograniczeñ [38,39]. Nale¿y
równie¿ wspomnieæ o tzw. teœcie tlenowym. Podanie
kobiecie ciê¿arnej tlenu powoduje u p³odu obni¿enie
oporów naczyniowych w têtnicach p³ucnych. Obni¿e-
nie tych wartoœci o mniej ni¿ 20% ma negatywn¹
wartoœæ predykcyjn¹ równ¹ 93% i pozytywn¹ wartoœæ
predykcyjn¹ wynosz¹c¹ 79% dla populacji zagro¿onej
hipoplazj¹ p³uc [40]. Dalsze prace dotycz¹ce przydat-
noœci tej metody w przypadkach CDH s¹ prowadzone,
choæ wydaje siê, ¿e metoda ta znajduje swoje uzasad-
nienie w póŸniejszej ci¹¿y, co wynika z mo¿liwoœci
reakcji miêœni g³adkich naczyñ na tlenek azotu[41].

Za³o¿eniem terapii wewn¹trzmacicznej p³odów
z przepuklin¹ przeponow¹ jest postêpowanie, które za-
trzymuje i odwraca proces hipoplazji p³uc, zwiêksza-
j¹c szansê noworodka na prze¿ycie. Zaproponowano
zatem procedurê FETO (fetoscopic endoluminal trache-
al occlusion – fetoskopowego zamkniêcia œwiat³a tcha-
wicy p³odu), której efektem jest zwiêkszenie objêtoœci
p³ynu w p³ucach, rozci¹gniêcie tkanki p³ucnej. Stymu-
luje równie¿ wzrost naczyñ p³ucnych i poprawia wy-
mianê gazow¹. Jak wspomniano powy¿ej p³ody z war-
toœci¹ wskaŸnika LHR>1,0 maj¹ ponad 60% szanse na
prze¿ycie, podczas gdy te z wartoœci¹ LHR<1,0 progno-
zy prze¿ycia maj¹ bardzo z³e (max. 10%).

Both Doppler and three-dimensional imaging techniqu-
es (3D/4D) find application in diagnostics, and an
important addition to ultrasound diagnosis is foetal
magnetic resonance imaging (Fast MRI). A key issue
in the diagnosis of CDH is the prediction of lethal lung
hypoplasia. At the moment, the two main indicators are:
the value of the LHR index (Lung-Head-Ratio) and de-
termination whether there has been displacement of
liver to the chest. Both of these indicators have their
predictive value, but their co-occurrence increases it si-
gnificantly. For example, a foetus diagnosed with trans-
location of the liver into the chest has a 50% chance
of survival. In the case of values ??of -1.0 < LHR <1.6
these chances grow to 66% and with the values of
LHR>1.6 they reach as much as 83% [35]. Ongoing
work is taking place to complement the above parame-
ters of lung volume measurements, which are possible
to achieve in the ultrasound 3D studies and magnetic
resonance imaging. In the case of MRI, there have been
reports of attempts to use the evaluation of lung/spinal
fluid intensity ratio as a further element of prediction
of the degree of pulmonary hypoplasia [36]. Foetal
assessment of the heart and circulatory system enables
the assessment of the proportion of cardiac chambers
and pulmonary arteries diameter. It is believed that the
greater the difference between these measurements, the
greater the risk of death after childbirth, and increased
oxygen demand in those infants who survive the first
day after birth [37]. Doppler assessment of pulmonary
circulation of blood flow in the artery tract indicates
increased vascular resistance in hypoplastic lungs. The
importance of the study, however, is currently limited
because of the number of its limitations [38,39]. The
so-called oxygen test should also be mentioned. Admi-
nistration of oxygen to a pregnant woman caused in the
foetus a reduction of vascular resistance in the pulmo-
nary arteries. Reduction of these values ??by less than
20% has a negative predictive value equal to 93% and
positive predictive value of 79% for the population at
risk of lung hypoplasia [40]. Further studies on the
usefulness of this method in cases of CDH are conduc-
ted, although it seems that this method finds its justi-
fication in the subsequent pregnancy, which arises from
the possibility of vascular smooth muscle response to
nitric oxide [41].

The idea of intrauterine treatment of foetuses with
diaphragmatic hernia is a procedure that stops and
reverses the process of hypoplasia of the lungs, incre-
asing the chances of infant survival. Therefore a FETO
procedure was proposed (Fetoscopic endoluminal tra-
cheal occlusion), the effect of which is to increase the
volume of fluid in the lungs, the extension of lung
tissue. It also stimulates the growth of pulmonary ar-
teries and improves gas exchange. As mentioned abo-
ve, the foetuses with the value of LHR> 1.0 have more
than 60% chance of survival, while those with a value
of LHR <1.0 have very poor prognosis of survival (up
to 10%).
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Kryteria w³¹czenia do terapii wewn¹trzmacicznej to
ci¹¿a pojedyncza z rozpoznan¹ ciê¿k¹ postaci¹ CDH
u p³odu bez innych anomalii anatomicznych, z prawi-
d³owym kariotypem. Wartoœci wskaŸnika LHR<1,0
i w¹troba przemieszczona do klatki piersiowej. Wiek
ci¹¿owy okreœlono na 25-30 tygodni ci¹¿y. Procedura
terapeutyczna odbywa siê zazwyczaj w znieczuleniu
przewodowym na drodze zabiegu fetoskopowego,
a wype³niony balon pozostawia siê na wysokoœci roz-
dwojenia tchawicy. W przypadku braku powik³añ
w przebiegu pooperacyjnym balon powinien zostaæ usu-
niêty na drodze ponownego zabiegu fetoskopowego
w 34 tygodniu ci¹¿y [41]. Postêpowanie po³o¿nicze po-
lega na przygotowaniu ciê¿arnej do zabiegu fetoskopo-
wego, w³¹czeniu profilaktycznej tokolizy do¿ylnej, an-
tybiotykoterapii oraz podaniu sterydów celem promo-
cji dojrza³oœci p³uc p³odu. Po wykonanym zabiegu, przy
braku obecnoœci czynnoœci skurczowej leczenie toko-
lityczne zostaje zakoñczone lub w przypadku jego kon-
tynuacji preferowana jest postaæ doustna. Jednak
u ponad 30% pacjentek poddanych procedurze, obser-
wujemy w okresie do 32 tygodnia ci¹¿y wyst¹pienie
przedwczesnego odp³ywania p³ynu owodniowego,
w wiêkszoœci przypadków na pod³o¿u jatrogennym
[42]. W takich przypadkach ci¹¿a jest kontynuowana,
zalecane jest monitorowanie stanu ciê¿arnej (tempera-
tura, têtno, oznaczanie laboratoryjnych parametrów in-
fekcji, pobieranie wymazów z dróg rodnych). Wskaza-
ne jest równie¿ monitorowanie dobrostanu p³odu (oce-
na zapisów kardiotokograficznych, przep³ywów naczy-
niowych, objêtoœci p³ynu owodniowego). W przypad-
ku braku rozwarcia szyjki macicy brak jest wskazañ do
ograniczenia ruchu pacjentki, zalecane jest natomiast
ewentualne zwiêkszenie poda¿y p³ynów po uprzedniej
ocenie bilansu p³ynowego.

W przypadku odp³yniêcia p³ynu owodniowego przed
usuniêciem balonu z tchawicy nale¿y zastosowaæ po
porodzie procedurê EXIT. Polega ona na usuniêciu
balonu (w laryngoskopie lub poprzez zewnêtrzne nak³u-
cie) optymalnie przy jeszcze zachowanym kr¹¿eniu
matczyno–p³odowym. Kwalifikacja porodowa jest uza-
le¿niona od wskazañ po³o¿niczych, œredni czas wieku
ci¹¿owego w momencie porodu wœród p³odów podda-
nych procedurze FETO to 34. tygodnie, a póŸny wskaŸ-
nik prze¿ycia (28 dni po porodzie ) wynosi³ 58% [42].

W znacz¹cych oœrodkach medycyny perinatalnej
rozpoznanie anomalii rozwojowej u p³odu jest œciœle
powi¹zane z poradnictwem genetycznym. Proponowa-
ny schemat postêpowania obejmuje wykonanie inwa-
zyjnych procedur, takich jak biopsja kosmówki, amnio-
punkcja lub kordocenteza. Obecnie uzyskanie informa-
cji dotycz¹cych kariotypu p³odu oraz po³¹czenie ich
z wynikami pog³êbionej diagnostyki obrazowej jest klu-
czowe do zaplanowania dalszego postêpowania po³o¿-
niczego. Obejmuje ono przeprowadzenie rozmowy
z rodzicami dziecka, zapoznanie ich z charakterem roz-
poznanych nieprawid³owoœci i uzyskaniem ich œwiado-
mej zgody, co do dalszego postêpowania. W zale¿no-

Inclusion criteria for the intrauterine treatment are:
single pregnancy with diagnosed severe CDH in the
foetus without other anatomical abnormalities, with
normal karyotype, LHR value <1.0 and liver translo-
cated to the chest. Gestational age determined for 25-
30 weeks of pregnancy. Therapeutic procedure will
normally take place under conduction anaesthesia thro-
ugh a fetoscopic surgery, and a filled balloon is left at
the height of bifurcation of the trachea. In the absence
of postoperative complications, the balloon should be
removed through another fetoscopic surgery at 34 weeks
of gestation [41]. Obstetric proceeding consists in pre-
paring a pregnant woman for a fetoscopic surgery by
introduction of tocolytic intravenous prophylaxis, ad-
ministration of antibiotics and steroids to promote foetal
lung maturity. Following surgery, in the absence of
contractile activity, tocolytic treatment is completed, or
if it is continued, the preferred form is oral administra-
tion. However, in over 30% of patients undergoing the
procedure, we observe premature release of the amnio-
tic fluid in the period up to 32 weeks of pregnancy, in
most cases on iatrogenic grounds [42]. In such cases
the pregnancy is continued; it is recommended to
monitor the status of the pregnant woman (temperatu-
re, pulse, determination of laboratory parameters of
infection, collection of vaginal swabs). It is also advi-
sable to monitor foetal condition (assessment of cardio-
tocographic records, vascular flow and volume of
amniotic fluid). In the absence of opening of the cervix,
there is no indication to restrict movements of a patient;
it is recommended to increase the fluid intake following
the assessment of balance of fluids.

In the event of release of the amniotic fluid before
removing the balloon from the trachea, EXIT procedu-
re should be used after childbirth. It involves removal
of the balloon (in laryngoscopy or by external punctu-
re), optimally at preserved maternal-foetal circulation.
Birth qualification depends on obstetric indications; the
average gestational age at the time of birth among
foetuses undergoing the FETO procedure is 34 weeks
and late survival rate (28 days after birth) was 58% [42].

In major perinatal medical centres, perinatal diagno-
sis of development anomaly in foetus is closely related
to genetic counselling. The proposed scheme includes
invasive procedures such as chorionic villus biopsy,
amniocentesis or cordocentesis. The current information
about the foetal karyotype and linking them with the
results of a thorough diagnostic imaging is essential in
order to plan for further obstetrics proceedings. It in-
cludes an interview with the parents of the child,
making them familiar with the nature of the identified
abnormalities and obtaining their informed consent as
to further proceeding. Depending on the type of diagno-
sed defect, it is recommended to take into considera-
tion the possibility of intrauterine treatment.
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œci od rodzaju rozpoznanej wady nale¿y wzi¹æ pod
uwagê mo¿liwoœci terapii wewn¹trzmacicznej.

Zaprezentowane powy¿ej wybrane przyk³ady ci¹¿y
z wybranymi rodzajami wad wrodzonych oraz mo¿li-
woœciami ich terapii jeszcze in utero wyraŸnie wska-
zuj¹ wspó³czesny trend medycyny perinatalnej. Prze-
gl¹d wspó³czesnego piœmiennictwa w sposób wyraŸny
wskazuje na du¿¹ indywidualizacjê w podejmowaniu
decyzji o sposobie rozwi¹zania. Nadal jednak w tej
grupie ci¹¿ dominuje zakoñczenie ci¹¿y drog¹ ciêcia
cesarskiego, co w warunkach naszych doœwiadczeñ
czêsto wynika z problemów w³aœciwej synchronizacji
dzia³añ na linii po³o¿nik-neonatolog-chirurg dzieciêcy/
kardiolog dzieciêcy.

W przypadki kwalifikacji do porodu drogami natu-
ry opieka œródporodowa jest zgodna z ogólnie zaakcep-
towanym postêpowaniem. Nadzór œródporodowy obej-
muje monitorowanie kardiotokograficzne, optymalnie
z wykorzystaniem g³owic bezprzewodowych, elektro-
kardiografiê po³¹czon¹ z analiz¹ komputerow¹, pulsok-
symetriê oraz w przypadkach w¹tpliwych ocenê rów-
nowagi kwasowo-zasadowej we krwi w³oœniczkowej
pobranej ze skalpu p³odu. Nale¿y jeszcze raz podkre-
œliæ, ¿e zaplanowanie w³aœciwej opieki nad ciê¿arn¹
i p³odem z wad¹ wrodzon¹, jak równie¿ kwalifikacja
do ewentualnej terapii wewn¹trzmacicznej powinny zo-
staæ zarezerwowane dla wysoko specjalistycznych
oœrodków medycyny matczyno-p³odowej.
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